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В последнее время отмечается увеличение распро-
страненности и заболеваемости аутоиммунных 

болезней нервной системы. Одним из классических 
их представителей этой группы заболеваний явля-
ется миастения. По данным литературы, миастения 
встречается в разных возрастных группах, однако 
чаще поражаются лица молодого трудоспособного 
возраста, что имеет высокую социальную значи-
мость [1—3,5]. История изучения миастении насчи-
тывает не одну сотню лет, но эпидемиологические и 
популяционные аспекты освещаются лишь послед-
ние 50 лет и изучены не в полном объеме. Поскольку 
распространенность миастении и заболеваемость ею 
неодинаковы в разных странах, исследование попу-
ляционных аспектов болезни, современных подхо-
дов к диагностике и лечению миастении представля-
ется достаточно актуальным [1—3, 8]. 

Миастения гравис (болезнь Эрба-Гольдфла-
ма-Жолли) (myasthenia gravis)- это аутоиммун-
ное заболевание, характеризующееся поражением 
нервно-мышечных синапсов вследствие выработки 
аутоантител к рецепторам ацетилхолина или к спец-
ифическому ферменту — мышечноспецифической 
тирозин-киназе. 

Главными клиническими проявлениями миасте-
нии являются слабость и патологическая утомляе-
мость поперечнополосатой мускулатуры (от греч. 
мys — мышца, asthenia- бессилие).

Мутации в белках нервно-мышечных соединений 
могут приводить к развитию врожденных миасте-
нических синдромов. В основе заболевания миасте-
нии лежат аутоиммунные расстройства, связанные 
с поражением вилочковой железы и приводящие к 
появлению в крови больных аутоантител к никоти-

новым ацетилхолиновым рецепторам постсинап-
тических мембран нервно-мышечных соединений. 
При связывании аутоантител с холинорецепторами 
нарушается передача возбуждения с нерва на мыш-
цу, что приводит к патологической утомляемости и 
слабости мышц.

Согласно Международной классификации МКБ-
10 миастения (МГ) относится к разделу G70 — 
Myasthenia gravis и другие нарушения нервно-мы-
шечного синапса (исключены: ботулизм (A05.1); 
транзиторная неонатальная Myasthenia gravis 
(P94.0). G70.0 — Myasthenia gravis; G70.1 — Ток-
сические нарушения нервно-мышечного синапса; 
G70.2 — Врожденная или приобретенная миастения; 
G70.8  — Другие нарушения нервно-мышечного си-
напса; G70.9 — Нарушение нервно-мышечного си-
напса неуточненное.

По данным разных исследований, заболеваемость 
миастенией составляет от 1,7 до 10,4 случая на 
100 тыс. населения в год, а в США — до 20 случаев 
на 100 тыс. населения [1—3, 5, 8, 11]. Заболеваемость 
миастенией составляет примерно один случай на 
10000-20000 человек в год. 

На сегодняшний день актуальность изучения про-
блемы миастении определяется аргументированной, 
т.к. отмечается несомненное увеличение числа боль-
ных с 3—7 человек на 100 тыс. населения в 70-е годы 
прошлого столетия до 20 — в настоящее время [2, 5, 
11]. В этой связи, общее число больных миастенией 
в Украине в настоящий момент составляет около  
9 200 человек. К большому сожалению, в нашей 
стране достоверной статистики по миастении нет. 
Отмечается увеличение числа лиц пожилого возрас-
та, больных миастенией. Миастения может дебюти-
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ровать в любом возрасте, начиная с раннего детства 
(чаще у девочек и в подростковом возрасте) и закан-
чивая глубокой старостью. Дети и подростки до 17 
лет составляют 9—15% больных миастенией. В дет-
ском возрасте чаще встречается ювенильная форма 
миастении. Приблизительно у 5—20% младенцев (по 
данным разных источников), рожденных больными 
миастенией матерями, развивается транзиторная не-
онатальная миастения (ТНМ), обусловленная пере-
носом через плацентарный барьер антител к ацетил-
холиновым рецепторам (АХР) от матери.

Болезнь чаще поражает женщин, чем мужчин, в 
соотношении 3:2. Миастения может проявиться в 
любом возрасте от младенческого до старческого. 
Для миастении характерно бимодальное распреде-
ление по возрасту: первый пик заболеваемости при-
ходится третье десятилетие жизни (в этом возрасте 
чаще страдают женщины до 40 лет); второй пик — 
на пятое десятилетие жизни (в этом возрасте чаще 
страдают мужчины). Средний возраст начала болез-
ни у женщин — 26 лет, у мужчин — 31 год.

Семейный характер заболевания наблюдается в 
5—7% случаев заболевания. У 5% больных МГ отме-
чаются другие аутоиммунные заболевания: ревмато-
идный артрит, системная красная волчанка, перни-
циозная анемия и демиелинизирующие заболевания 
нервной системы. У 10% больных наблюдается пора-
жение щитовидной железы с выработкой антитире-
оидных антител. В 10—15% случаев МГ встречается 
тимома, а в 50—70% гиперплазия вилочковой желе-
зы с пролиферацией герминантных центров (зона 
лимфоидного узелка (фолликула) периферической 
лимфоидной ткани, в которой зрелые В-лимфоциты, 
активированные антигеном, пролиферируют, диф-
ференцируются и претерпевают процессы сомати-
ческого гипермутагенеза и переключения классов 
антител) [1—3, 5, 8]. Патологические изменения в 
тимусе встречаются у 60% пациентов. На наличие 
генетической предрасположенности указывает от-
носительно часто наблюдающиеся клинические и 
электромиографические (ЭМГ) симптомы у род-
ственников больного и часто встречающиеся отдель-
ные группы антигенов главного комплекса тканевой 
совместимости человека (HLA). Наиболее предрас-
положены к заболеванию лица с фенотипом HLA-B3, 
HLA-B8, HLA-DW3 [1—3, 5, 8, 10, 11].

Данное научно-методическое руководство посвя-
щено одной из важнейших проблем современной 
неврологии — изучению клиники, диагностики и 
лечения миастении. Большое внимание уделено осо-
бенностям этиологии, патогенеза, клинических про-
явлений, дифференциальному диагнозу и современ-
ному лечению миастении. Приведены классифика-
ции болезни, диагностические критерии миастении 
с учетом возрастных и гендерных аспектов; обсуж-
дены современные стратегии лечения миастении; 
описаны новые методы, позволяющие оценить ди-
намику, прогноз заболевания, современное патоге-
нетическое и симптоматическое лечение миастении. 

Учитывая актуальность данной патологии, пред-
ставленное руководство будет своевременно и по-

лезно для врачей-неврологов, терапевтов, хирургов, 
эндокринологов, офтальмологов, семейных врачей, 
врачей-интернов.

Исторические данные
Первые описания болезни были даны английским 

врачом T. Willis в 1672г. — «...женщина постепенно и 
временно теряла силу и возможность говорить, пока 
не стала молчать как рыба». S. Wilks в 1877 году на-
блюдал случай бульбарного паралича с вовлечением 
дыхательной мускулатуры, закончившийся смертью. 
При аутопсии не было обнаружено никаких измене-
ний. Начало клинического изучения миастении свя-
зывается с именем W. Erb, представившего более де-
тальную характеристику клинических проявлений 
заболевания (1879). Им было описано 3 случая МГ. В 
1893 г. варшавский невропатолог С. Гольдфлам опи-
сал патологическую утомляемость мышц. Затем в 
1895 г. Ф. Жолли описал симптом утомляемости при 
раздражении электрическим током и назвал это — 
«миастенической реакцией электровозбудимости».

Современные представления о механизмах разви-
тия миастении основываются на трех кардинальных 
научных открытиях. В 1899 г. Г. Оппенгайм впервые 
обратил внимание на связь миастении с опухолью 
вилочковой железы — тимомой (у 80% больных с 
миастенией обнаруживают опухоль или гиперпла-
зию вилочковой железы).

Первые успехи в лечении миастении появились в 
30-ых годах прошлого столетия. Основой было от-
крытие Marry Walker в 1934 г. того, что симптомы 
при МГ похожи на симптомы при отравлении ядом 
кураре, которое лечили физостигмином (синтетиче-
ским аналогом прозерина), ингибитором холинэсте-
разы. Она показала, что физостигмин уменьшает вы-
раженность симптомов миастении. Таким образом, 
антихолинергические препараты стали основными в 
лечении миастении [5, 8, 11].

В 1937 году Blalock сообщил, что после оператив-
ного удаления тимуса у молодой пациентки с МГ 
прошла мышечная слабость. Позже Blalock опубли-
ковал серию клинических случаев об улучшении по-
сле удаления тимуса у пациентов с МГ, и тимэктомия 
стала одним из вариантов лечения МГ [2, 3, 5].

В 1959—1960 гг. Simpson и Nastuck независимо 
друг от друга предложили, что МГ имеет аутоим-
мунную этиологию. В 1960 г. Штраус и соавторы 
установили, что в крови больных с миастенией об-
наруживаются антитела к ткани вилочковой железы 
и скелетных мышц. Это дало основание считать, что 
предпосылкой заболевания является аутоиммунный 
процесс, нарушение нервно-мышечной передачи. 
В 1973 г. Patrick и Lindstrom провели ряд исследо-
ваний, которые продемонстрировали роль антител 
к ацетилхолину в структурном и функциональном 
повреждении нервно-мышечного соединения. Эти 
исследования положили начало использованию им-
муносуппрессантов у больных с МГ. Впервые стали 
использовать преднизолон и азатиоприн, было до-
казано положительное влияние плазмафереза у па-
циентов с тяжелой формой заболевания [1—3, 5, 12].
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Этиология и патогенез
Миастения не относится к наследственным забо-

леваниям, ее этиология полностью не установлена. 
У 60—70% больных находят изменения вилочковой 
железы в виде опухоли (тимомы) или гиперплазии. 
Однако далеко не всегда клинические проявления 
заболевания обусловлены только лишь ее наличием.

Изменения в вилочковой железе могут возникнуть 
первично под влиянием общих инфекций, интокси-
кации, или на почве эндокринной перестройки (бе-
ременность, роды, возможно на фоне гипофункции 
надпочечников) или в связи с эндогенной мутацией; 
в этих случаях имеет место myasthenia generis. При 
дисфункции вилочковой железы в связи с развитием 
опухолевого процесса речь идет о миастении на по-
чве тимомы. Причиной возникновения приобретен-
ной миастении чаще всего является тимома (опухоль 
вилочковой железы) или гипертрофия тимуса.

Если изменения вилочковой железы возникают 
вторично, за счет патологических влияний гипота-
ламо- гипофизарной области, обусловленных ор-
ганическим процессом в головном мозге), диагно-
стируется миастения при заболеваниях головного 
мозга. Реже развитие болезни отмечается при орга-
нических заболеваниях нервной системы, тиреоток-
сикозе, дерматомиозите, раке молочной железы или 
яичника. 

Врожденная миастения возникает в результате му-
таций в генах различных белков, отвечающих за по-
строение и работу нервно-мышечных синапсов. 

К нарастанию мышечной утомляемости и слабо-
сти и часто к миастеническому кризу могут приво-
дить следующие факторы [2, 3, 5, 8, 12]: 

1. Инфекции, острые респираторные (и другие ви-
русные) заболевания;

2. Стрессы, травмы, операции под общим нарко-
зом, послеоперационный период;

3. Гормональные перестройки (менструация, бере-
менность);

3. Отмена антихолинэстеразных препаратов при 
отсутствии полного контроля над симптомами; 

4. Быстрое введение или повышение дозы, а также 
быстрая отмена кортикостероидов; 

5. Нарушение электролитного баланса — гипока-
лиемия, гипофосфатемия;

6. Анемия; 
7. Некоторые лекарственные препараты (гентами-

цин, пеницилламин, E-адреноблокаторы, блокаторы 
кальциевых каналов, ботулотоксин и др.).

Предполагают, что в рамках аутоиммунного про-
цесса антитела, вырабатываемые тимоцитами ви-
лочковой железы, вступают в конкурентное взаи-
модействие с ацетилхолином за постсинаптическую 
пластинку и блокируют нервно-мышечную передачу. 
Кроме того, антитела, блокируя постсинаптические 
рецепторы, влияют непосредственно не только на их 
активные центры, но и на их белковый компонент, 
вызывая ускоренную деградацию рецепторов. Опре-
деленную роль в патогенетических механизмах бло-
ка мионеврального синапса играет нарушение син-

теза ацетилхолина вследствие дефекта активности 
ферментов. У 85% пациентов с генерализированной 
формой в крови обнаруживаются аутоантитела к ре-
цепторам ацетилхолина (AchR- Ab). У 15% пациентов 
с генерализированной формой AchR- Ab не обнару-
живаются. Раньше эту форму болезни называли се-
роотрицательной. Однако несколько лет назад были 
обнаружены другие антитела, которые связывают с 
генерализированной миастенией и обнаруживают у 
20—50% оставшихся «серонегативных» (СН) паци-
ентов. Это — антитела к мышечно-специфической 
тирозинкиназе (MuSK-Ab). 

Установлено, что основной патогенетической ми-
шенью при СН миастении является рецептор пост-
синаптической мембраны — MuSK-Ab, которая вме-
сте с агрином и рапсином принимает участие в фор-
мировании кластеров ацетилхолиновых рецепторов 
(АХР) на постсинаптической мембране.

Также, было установлено, что AchR- Ab обнаружи-
ваются у 85% больных генерализированной и у 50% 
больных глазной формой миастении, в то время как 
MuSK-Ab обнаруживаются исключительно при гене-
рализированной форме [6, 8, 9, 11].

Согласно современным представлениям миасте-
нию рассматривают как классическое органоспеци-
фическое, антителоиндуцированное Т-клеточно-
зависимое аутоиммунное заболевание. 

Классификации миастении
В МКБ-10 имеется рубрика «Врожденная или 

приобретенная миастения» (G70.2). В публикациях 
представлено большое разнообразие различных ва-
риантов классификаций миастении: клинические, в 
зависимости от возраста, по степени тяжести, по ха-
рактеру аутоиммунного процесса [2,5,11].

Клиническая классификация миастении
I. Генерализованные формы
1. миастения новорожденных
2. врожденная миастения а) доброкачественная с 

офтальмопарезом или офтальмоплегией; б) семей-
ная детская

3. юношеская миастения
4. генерализованная миастения взрослых (легкая, 

умеренная, тяжелая, поздняя тяжелая, с ранним раз-
витием атрофии)

II. Локальные формы
1. глазная
2. бульбарная
3. краниальная
По характеру течения
1. миастенические эпизоды
2. миастеническое состояние
3. прогрессирующая форма
4. злокачественная форма
Классификация миастении (Б.М. Гехт и Н.А. 

Ильина, 1982 г.)
По степени генерализации двигательных рас-

стройств:
1. Локальная форма — глазная; бульбарная; туло-

вищная; мимическая.
2. Генерализованная форма.
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По тяжести двигательных расстройств: 
—  легкая форма; 
—  среднетяжелая форма; 
—  тяжелая форма.
По характеру течения миастенического процес-

са: 
—  миастенические эпизоды; 
—  миастеническое состояние; 
—  стационарное течение заболевания; 
—  прогрессирующее течение; 
—  злокачественная форма (быстрое развитие с 

присоединением бульбарных и дыхательных рас-
стройств в течение первых недель).

Классификация миастении по степени тяжести (по 
Оссерману) :

І : Глазная миастения (ограничена вовлечением 
мышц глаз).

ІІ а: Легкая форма генерализированной миастении
ІІ b: среднетяжелая форма генерализированной 

миастении (дыхательные мышцы не вовлечены).
ІІІ: Острая и быстропрогрессирующая миастения 

(характерно острое начало и прогрессирование с во-
влечением дыхательных мышц в течении 6 мес.).

IV: Хроническая тяжелая миастения (обычно раз-
вивается у пациентов І или ІІ группы после периода 
относительно стабильного лечения, длящегося до 2 
лет); у пациентов груп ІІI и IV отмечается высокая 
смертность и чаще, чем у пациентов первуй и второй 
групп, выявляется тимома.

В зависимости от локализации клинических 
проявлений выделяют:

·  глазная форма (глазодвигательные мышцы),
· � бульбарная форма часто относится к генерализо-

ванной (мышцы языка, гортани), 
· � генерализованная (мышцы лица, шеи, туловища 

и конечностей), 
В 2001 году MGFA ( Myasthenia Gravis Foundatoin 

of America) была предложена клиническая класси-
фикация миастении. В настоящее время, благодаря 
своему удобству, она широко используется в север-
ной Америке и странах Европейского союза (табл.1). 

Таблица 1
 Клиническая классификация миастении MGFA
Класс І Глазная форма. Любая слабость глазных мышц.

Может быть слабость закрытия глаз. Сила всех 
остальных мышц — нормальная.

Класс ІІ Легкая мышечная слабость (кроме глазных 
мышц).
Может сопровождаться слабостью глазных 
мышц любой выраженности.

ІІ-А Доминирует слабость мускулатуры конечностей 
и\или аксиальной мускулатуры.
Может сопровождаться МЕНЕЕ выраженной 
слабостью орофарингеальной мускулатуры. 

ІІ-В Доминирует поражение орофарингеальной му-
скулатуры и/или дыхательной мускулатуры. 
Может также включать МЕНЕЕ выраженное 
ИЛИ ЭКВИВАЛЕНТНОЕ поражение мускулату-
ры конечностей и\или аксиальной мускулатуры.

Класс ІІІ Умеренная мышечная слабость (кроме глаз-
ных мышц). 
Может сопровождаться слабостью глазных 
мышц любой выраженности.

ІІІ-А Доминирует слабость мускулатуры конечностей 
и/или аксиальной мускулатуры.
Может сопровождаться МЕНЕЕ выраженной 
слабостью орофарингеальной мускулатуры.

ІІІ-В Доминирует поражение орофарингеальной му-
скулатуры и/или дыхательной мускулатуры. 
Может также включать МЕНЕЕ выраженное 
ИЛИ ЭКВИВАЛЕНТНОЕ поражение мускулату-
ры конечностей и/или аксиальной мускулатуры.

Класс ІV Выраженная мышечная слабость (кроме глаз-
ных мышц).
Может сопровождаться слабостью глазных 
мышц любой выраженности.

IV-A Доминирует слабость мускулатуры конечностей 
и/или аксиальной мускулатуры.
Может сопровождаться МЕНЕЕ выраженной 
слабостью орофарингеальной мускулатуры.

IV-B Доминирует поражение орофарингеальной му-
скулатуры и\или дыхательной мускулатуры.
Может также включать МЕНЕЕ выраженное 
ИЛИ ЭКВИВАЛЕНТНОЕ поражение мускулату-
ры конечностей и/или аксиальной мускулатуры.

Класс V Необходимость в интубации, сопровождаюшей-
ся /или не сопровождающейся механической 
вентиляцией (кроме рутинного послеопераци-
онного ведения).
При использовании назогастрального зонда без 
интубации пациентов относят к классу IV-B.

В зависимости от заинтересованности вилочко-
вой железы выделяют: 

1. Тимомогенная миастения (доброкачественная 
или злокачественная тимома): чаще мужчины (35—
55 лет), злокачественность, первичная хроническая 
глоточно-лицевая форма, летальность высокая, пло-
хой ответ на АХЭП.

2. Тимогенная миастения (гиперплазия, инволю-
ция): страдают женщины, генерализованная, реми-
тирующая, вторично хроническая, летальность низ-
кая, хороший ответ на АХЭП.

Миастения в детском и подростковом возрасте:
•	 неонатальная;
•	 врожденная;
•	 раннюю детская;
•	 юношеская.

Клиническая картина
Специфическим признаком миастении является 

патологическая утомляемость мышц, которая воз-
никает после физической нагрузки. Мышечная сла-
бость отличается от обычных парезов тем, что при 
повторении стереотипных движений она резко уси-
ливается и может достичь степени пареза или пол-
ного паралича. После отдыха объем движений уве-
личивается.

В типичных случаях заболевания первыми сим-
птомами являются глазодвигательные нарушения, 
больные жалуются на опущение век, двоение пред-
метов. Во время неврологического обследования 
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определяют птоз, часто асимметрический. Характер-
на динамичность симптомов: интенсивность птоза 
может изменяться на протяжении суток в зависи-
мости от физической нагрузки. Как правило, под 
вечер птоз нарастает, нередко он увеличивается во 
время фиксации взгляда. При миастении птоз может 
усиливаться, если попросить больного повторно за-
крывать и открывать глаза или долго смотреть вверх 
(проба Симпсона).

Зрачковые реакции преимущественно живые, ино-
гда встречается анизокория или истощение зрачко-
вых реакций во время повторных обследований. На-
ружные глазные мышцы обычно вовлекаются асси-
метрично, в наибольшей степени страдают мышцы, 
отвечающие за конвергенцию и вертикальные дви-
жения глаз. 

Со временем присоединяются слабость и утомляе-
мость мимических и жевательных мышц. При вовле-
чении в патологический процесс глазодвигательных, 
мимических и жевательных мышц при внешнем ос-
мотре у пациента наблюдается характерное маскоо-
бразное лицо, с отсутствием морщин, бедной мими-
кой, с опущением век. Во время улыбки поднимается 
лишь верхняя губа, в то же время нижняя губа и углы 
рта остаются неподвижными, рот часто остается от-
крытым. Чаще всего наблюдается слабость круговой 
мышцы рта, что приводит к невозможности произ-
нести звук «р», губные звуки «б», «п». У 3% больных 
этот симптом является первым проявлением заболе-
вания. Типичная жалоба больных на утомляемость 
жевательных мышц при пережевывании твердой 
пищи. В тяжелых случаях больные должны делать 
перерыв во время принятия пищи.

Поражение бульбарной группы мышц вызывает 
нарушения функции мягкого неба и надгортанника: 
пациенты жалуются на затрудненное глотание, «но-
совой» оттенок голоса, его «затухание», усталость 
во время разговора. При тяжелом течении заболева-
ния больные не могут проглотить слюну, пережевать 
твердую пищу. Из-за нарушения акта глотания мо-
гут развиваться аспирационная пневмония или али-
ментарное истощение.

При наличии генерализированных форм миа-
стении одним из тяжелейших симптомов является 
слабость дыхательных мышц. Слабость дыхатель-
ных мышц вызывает одышку при нагрузке, а иногда 
и в покое. Сухожильные рефлексы не изменяются. 
Пирамидных знаков и тазовых расстройств не на-
блюдается. Чувствительность сохраняется. Прибли-
зительно у 80% больных с миастенией в развернутой 
стадии заболевания характерны слабость и утомляе-
мость мышц конечностей и туловища. Как правило, 
они появляются позднее, чем патологические прояв-
ления мышц лица и ротовой полости. 

Чаще всего наблюдается слабость мышц верхних и 
нижних конечностей при продолжительных стати-
ческих усилиях или необходимости выполнять ча-
стые повторные движения. Больные отмечают сла-
бость верхних конечностей во время расчесывания 
волос, стирки белья, подметания пола; возможны 
ситуации, когда пациенты не могут удержать веник. 

Первой жалобой больных при слабости нижних ко-
нечностей, которая постепенно развивается, являет-
ся невозможность подняться по ступенькам город-
ского транспорта. Повышенная утомляемость мышц 
тазового пояса проявляется своеобразной походкой 
по типу утиной.

Почти у половины пациентов наблюдается утом-
ляемость мышц шеи, в особенности разгибательных, 
возникает характерное свисание головы (рис. 1).

 
Рис. 1. Слабость мышц шеи у больной с генерализованной 

формой миастении

Миастения проявляется вариабельной степенью 
мышечной слабости и быстрой утомляемостью ске-
летных мышц. При обычных повседневных действи-
ях слабость мышц может присутствовать или отсут-
ствовать, но, как правило, она проявляется или уве-
личивается после длительной физической нагрузки 
и уменьшается после короткого отдыха.

Приблизительно в 50% случаев заболевание мани-
фестирует глазными симптомами, а у 80% больных 
эти признаки появляются в течении первого года 
болезни, у 10% больных МГ начинается со слабости 
бульбарной мускулатуры, у 10% — со слабости ко-
нечностей, у 10%- с общей слабости, у 1% — со сла-
бости дыхательной мускулатуры. Примерно у 10% 
больных формируются атрофии мышц.

Изолированная глазная форма заболевания на 
всем протяжении жизни наблюдается в 15—20% 
больных. У большинства с начальными глазными 
симптомами в течение первого года заболевания 
развивается слабость в других мышечных группах. 
Слабость достигает своего максимума в первые три 
года после начала заболевания. Спонтанная длитель-
ная ремиссия наблюдается у 10—15% пациентов, 
обычно в первые два года заболевания [6, 8, 9]. 

Внезапное резкое ухудшение состояния больного 
чаще проявляется в виде миастенического криза. 
В таком случае развиваются генерализированная 
мышечная слабость, выраженные бульбарные рас-
стройства, нарушения дыхания и сердечной дея-
тельности. Мышечная слабость, которая доходит 
иногда до состояния тетраплегии, сопровождается 
выраженными вегетативными нарушениями: тахи-
кардией, вялым пульсом, мидриазом. В таких случа-
ях на протяжении десятков минут может наступить 
смерть.
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Клиника миастении зависит от наличия антител 
к ацетилхолину и/или мышечно-специфичной ти-
розин-киназе. Пациенты с MuSK- ассоциированной 
миастенией в большинстве молодые женщины с 
преимущественной слабостью лицевых, бульбарных 
и дыхательных мышц, атрофией языка и умеренной 
слабостью мышц конечностей; они дают неудовлет-
ворительный ответ на традиционное лечение, в свя-
зи с чем, часто приходится прибегать к назначению 
препаратов второй линии.

Пациенты, у которых нет антител к ацетилхолину 
и мышечно-специфической тирозин-киназе, имеют 
клинически похожий фенотип как у больных с аце-
тилхолин-ассоциированной миастенией. Клиниче-
ские различия при AcHR-МГ и MuSK-МГ представ-
лены в таблице 2 и 3.

Детские формы миастении имеют свои характер-
ные особенности.

Неонатальная миастения — это переходное со-
стояние у детей, родившихся от матери с миастенией. 

Она проявляется тяжелыми парезами бульбарных 
мышц, ослаблением голоса, затруднением сосания и 
глотания, ослаблением дыхательных движений, сни-
жением мышечного тонуса. Эти симптомы проявля-
ются в первые 3—10 дней жизни. Чаще неонатальная 
миастения проходит в течение 24—36 часов, а иногда 
длится несколько недель и проходит постепенно че-
рез 1—1,5 мес.

Врожденную миастению наблюдают у детей без 
такого заболевания у матери. При этом выявляют 
слабое шевеление плода, а после рождения ребен-
ка — ослабленное сосания, глотания, слабый крик. 
Смертность при врожденной форме миастении вы-
сокая за счет бульбарных расстройств и нарушения 
дыхания.

Ранняя детская форма имеет невыраженные сим-
птомы и благоприятное течение. Относительно ред-
ко бывают генерализованные формы. Ранняя детская 
миастения развивается обычно в течение первых 
двух лет жизни. Поражаются в основном глазодвига-

Таблица 2
Сравнение AcHR и MuSK антител, ассоциированных с МГ

Слабость мышц Конечности > бульбарные > экстензор шеи 
> флексор шеи.
Птоз и слабость внешних глазных мышц 
присутствует всегда.

Бульбарные > конечности > флексор шеи 
> экстензор шеи.
Птоз и слабость внешних глазных мышц 
выражены умеренно.

Мышечная истощаемость Мышечная истощаемость проксимальных 
мышц конечностей и глазных мышц только 
при длительном течении болезни.

Ранняя истощаемость мышц лица и язы-
ка.

Патология тимуса В 65% гиперплазия тимуса, в 15% — 
тимомы.

В 10% гиперплазия тимуса.

Риск повторных миастенических 
кризов

Низкий Высокий

Таблица 3
Клинико-параклиническая характеристика миастении 

Форма миастении
Доля в 

структуре
миастении, %

Возраст
дебюта

годы

Мужчины/
женщины Клинические проявления AchR-Ab MuSK-Ab

Глазная 15 — 25 4 — 90 3/2 Птоз, офтальмоплегия ~50% Очень 
редко

Генерализованная 
с ранним началом 
(с наличием AchR-Ab)

20 — 25 2 — 40 1/3 Птоз, офтальмоплегия, 
генерализованная 
мышечная слабость и 
утомляемость

~85% Нет

Генерализованная 
с поздним началом 
(с наличием AchR-Ab)

30 — 40 > 40 3/2 Птоз, офтальмоплегия, 
генерализованная 
мышечная слабость и 
утомляемость

~60 Нет

Генерализованная 
(с наличием MuSK-Ab)

5 — 8 2 — 70 1/3 Доминирует слабость 
и утомляемость лицевой 
и бульбарной мускулатуры

Нет 100%

Серонега-
тивная

5 — 10 10 — 70 1/2 Птоз, офтальмоплегия, 
генерализованная 
мышечная слабость и 
утомляемость

Антитела к 
пучкам 
AchR 

~50 — 60%

Нет
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тельные мышцы, но может вовлекаться жевательная 
и мимическая мускулатура. Течение легкое или сред-
ней тяжести. Исход обычно благоприятный.

Юношеская форма начинается в возрасте 11—16 
лет и характеризуется сложной клинической карти-
ной. У девочек в период полового созревания, носит 
генерализованный характер. Миастенический рас-
стройства охватывают мышцы глаз, лица, бульбар-
ную группу, мышцы туловища и конечностей. Не-
редко отмечают похудения мышц плечевого пояса, 
рук, иногда языка, выраженные вегетососудистые 
расстройства, может быть миастенический кризис. 
У многих больных развивается резистентность к ан-
тихолинэстеразным препаратов. Иногда наблюдают 
спонтанные ремиссии.

Диагностика миастении
Миастению диагностируют на основании следую-

щих клинических симптомов:
 � жалоб на мышечную слабость и утомляемость, 

усиление их в вечернее время и при физической 
нагрузке;

 � раннее асимметричное вовлечение в процесс 
глазодвигательных мышц глаз при сохранении 
зрачковых реакций;

 � появление слабости мышц вне болевого синдро-
ма и расстройств чувствительности;

 � сочетание мышечной слабости с нормальными 
или иногда оживленными сухожильными и пе-
риостальными рефлексами;

 � восстановление или уменьшение слабости под 
влиянием антихолин-эстеразных средств.

Диагностика МГ основана на данных клиническо-
го исследования, а также использования специфиче-
ских тестов.

Важную роль в диагностике играют различные 
пробы на утомляемость:

— � Для выявления или нарастания птоза, дипло-
пии необходимо попросить больного в течение 
30 секунд смотреть, не отрываясь вверх или в 
сторону;

— � Дизартрия, «носовой» оттенок голоса могут по-
явиться в процессе беседы, попросив больного 
прочитать какой-либо текст вслух; 

— � Слабость жевательных мышц — произвести 
около 100 жевательных движений в закрытом 
рту;

— � Слабость сгибательных мышц шеи можно об-
наружить, попросив больного, который лежит 
на спине, поднять голову и смотреть в течение 
1 мин на свой пупок;

— � Слабость плечевого пояса — вытянуть руки 
вперед или в стороны и держать так 3 минуты;

— � Для определения слабости мышц нижних ко-
нечностей больного просят сделать глубокие 
приседания, походить на носках или пятках; 

— � У некоторых больных можно обнаружить фе-
номен М. Волкер. Необходимо повторно сжи-
мать и разжимать кисти рук, что вызывает не 
только слабость мышц предплечья, но и нарас-
тание птоза.

В таблице 3 представлена клинико-параклиниче-
ская характеристика МГ.

Кроме клинических симптомов, важную роль в 
диагностике миастении играют: 

1. фармакологические пробы с прозерином или ка-
лимином, 

2. электромиография, 
3. исследование антител к ацетилхолиновым ре-

цепторам, 
4. КТ или МРТ органов средостения.
Важное значение в диагностике миастении имеют 

фармакологические пробы.
1. После подкожного введения 1,5—2 мл 0,05% рас-

твора прозерина (неостигмина метилсульфата) или 
0,5—1 мл 0,5% раствора калимина (пиридостигмина 
бромида) наблюдается значительное уменьшение, а 
иногда и полное исчезновение всех симптомов, но с 
возвращением их к исходному уровню через 2—2,5 ч. 
при весе больного 50—60 кг. При весе 60—80 кг доза 
препарата соответствует 2.0 мл и при весе 80—100 кг 
2.5 мл соответственно. В детской практике вводится 1.0 
мл препарата. Проба оценивается как позитивная при 
полной и неполной компенсации клинических сим-
птомов, сомнительной — при частичной компенсации 
и негативной при отсутствии каких либо изменений. 
При возникновении мускариновых эффектов анти-
холинстеразных препаратов после оценки эффектив-
ности теста вводят 0,1% раствор атропина 0,2—0,5 мл. 
При глазной форме проба малоинформативная.

2. Тензилоновый (эдрофониевый) тест: У паци-
ента должна быть хорошо заметная слабость опре-
деленной группы мышц (например, птоз), или сла-
бость, которую легко оценить количественно при ос-
мотре. Тест должен проводиться в контролируемых 
условиях, при наличии оборудования для прове-
дения неотложных реанимационных мероприятий 
опытного персонала, поскольку существует неболь-
шой риск нарушения сердечного ритма. 

Необходимо подготовить два шприца с физио-
логическим раствором (плацебо) и эдрофонием 
(10 мг). Плацебо всегда вводится в первую очередь. 
Затем вводят пробную дозу препарата (1 мг — 0,1 
мл 1% раствора эдрофония (тензилона)) и в течение 
5 минут наблюдают за возможным появлением по-
бочных эффектов (прилив к голове, сердцебиение, 
слезотечение). При этом всегда необходимо держать 
наготове антидот — сульфат атропина (при необхо-
димости вводят 1 мл внутривенно, иногда повтор-
но). У некоторых пациентов даже маленькая доза 
тензилона приводит к клиническому эффекту. Но 
чаще требуется введение оставшейся дозы препарата 
(до 10 мг). Если пробу проводят пациенту, который 
уже принимал ингибиторы холинэстеразы, для того, 
чтобы оценить необходимость повышения дозы пре-
парата, внутривенно водят 2 мг (0,2 мл) эдрофония 
через 1 час после приема препарата внутрь. В тече-
ние следующих 5 мин после введения необходимо 
наблюдать за пациентом, ежеминутно оценивая воз-
можное улучшение. Несомненное улучшение, возни-
кающее после введения эдрофония, но не плацебо, 
подтверждает диагноз миастении.



24	 Схiдноєвропейський журнал внутрiшньої та сiмейної медицини, 2020, № 2       

Питання неврології. Симпозіум 

3. Тест «лед на глаза» (ice —on- eyes) — специфиче-
ский тест для лежачих больных. Стерильные латекс-
ные перчатки наполняют льдом (температура от 0° 
до 4°С) и кладут на закрытые веки обоих глаз на 2 
минуты. Тест читают положительным, если глазная 
щель расширяется больше чем на 2 мм по сравнению 
с исходной шириной. Прикладывание льда усилива-
ет силу мышц.

4. Большое значение при диагностике миастении 
имеет электромиографическое исследование (ЭМГ). 

Во время проведения его наблюдается прогрес-
сирующее снижение амплитуды М-ответа (больше 
чем на 10—15%) во время ритмической стимуляции 
нерва с частотой 2—3 Гц. Эти изменения регистри-
руются у 85% больных с генерализированной и у 
10% — с глазной формой миастении. При миастении 
из-за прогрессирующего нарушения нервно-мышеч-
ной передачи, захватывающего все большее число 
нервно-мышечных синапсов, ритмическая повтор-
ная стимуляция приводит к активации все меньше-
го количества мышечных волокон, соответственно 
наблюдается последовательное уменьшение (декре-
мент) суммарного мышечного потенциала действия. 
Декремент параметров суммарного мышечного по-
тенциала действия при низкочастотной стимуляции 
(2—3 Гц) подтверждает нарушение нервно-мышеч-
ного синапса. Декремент может регрессировать и 
после введения ингибитора холинэстеразы.

5. Электромиография одиночного мышечного 
волокна — это методика, позволяющая регистриро-
вать разряды одиночного мышечного волокна, как 
во время его произвольного сокращения, так и во 
время электростимуляции следующей к нему ветви 
аксона. Математический анализ последовательных 
сигналов одиночного волокна дает возможность ко-
личественной оценки вариабельности времени пере-
дачи через нервно-мышечный синапс от разряда к 
разряду. 

Данный параметр известен как «джиттер» (от 
англ. jitter- дрожание, неустойчивость). При миа-
стении «джиттер» увеличен, что объясняется пере-
межающей блокадой проведения через определен-
ные нервно- мышечные синапсы. ЭМГ одиночного 
волокна является диагностическим тестом с наи-
более высокой чувствительностью. Он дает поло-
жительный результат в 95% случаев генерализиро-
ванной миастении и в 90% случаев глазной формы 
миастении. В тоже время, джиттер выявляется при 
миопатиях и невропатиях, поэтому интерпретация 
данного феномена невозможна без данных рутин-
ной ЭМГ и исследования скорости проведения по 
нервам.

6. Биопсия мышц — не имеет существенного диа-
гностического значения. Находят атрофию мышеч-
ных волокон ІІ типа, признаки денервации.

7. Рентгенография, КТ или МРТ грудной клетки 
необходимы для подтверждения или исключения 
тимомы. Точность этого метода в диагностике тимом 
становит 96%. Тимома есть у 10-15% больных с миа-
стенией. В норме после 40 лет вилочковая железа не 
визуализируется с помощью этих исследований.

Перечень необходимых исследований при МГ:
1. Кровь: количество клеток, С — реактивный бе-

лок; креатинин, электролиты; уровень кретинкина-
зы; уровень АЛТ, АСТ, гамма-аминомасляной кис-
лоты;

2. общий анализ мочи,
3. ЭКГ;
4. Рентгенография грудной клетки;
5. Специфические исследования: антитела (к аце-

тилхолину, мышечно-специфичной киназе); у боль-
шинства больных (90%) с миастенией можно найти 
антитела к ацетилхолиновым рецепторам.

6. скрининг токсических веществ;
7. нейрофизиологические исследования (ЭНМГ, 

повторная стимуляция нерва);
8.  люмбальная пункция (для исключения синдро-

ма Гиена-Барре, полиомиелита);
9. биопсия мышц (для исключения полимиозита, 

дефицит мальтазной кислоты);
10.  МРТ головного и спинного мозга;
11.  генетические исследования (мышечная дис-

трофия или спинальная мышечная атрофия);

Дифференциальный диагноз 
Слабость респираторных или бульбарных мышц 

встречается при многих других заболеваниях [2, 11, 
13 ].

Болезни, сочетающиеся с миастенией:
1. Заболевания вилочковой железы (гиперплазия, 

тимома)
2. Заболевания ЩЖ (гипо-, гипертиреоз, тиреои-

дит)
3. ревматоидный артрит
4. системная красная волчанка
5. гемолитическая анемия
6. злокачественная анемия
7. идеопатическая тромбоцитопеническая пурпура
8. витилиго
9. пемфигус
10. рассеянный склероз
11. саркоидоз
12. язвенный колит
13. лейкоз и лимфома
14.  судороги и др.
Дифференциальный диагноз миастении проводит-

ся с заболеваниями, при которых локализация пато-
логического процесса определяется в стволе мозга: 
 стволовым энцефалитом, 
 опухолью ствола головного мозга, 
 нарушением мозгового кровообращения в систе-

ме вертебрально-базилярных сосудов, 
 глазной формой миопатии, 
 диабетической полинейропатией, 
 синдромом Миллера — Фишера.
Для клинического течения стволового энцефали-

та характерно острое начало. Определяются очаго-
вые неврологические симптомы, альтернирующие 
синдромы, которые частично или полностью ре-
грессируют после лечения. При исследовании глаз
ного дна — признаки внутричерепной гипертензии, 
застоя дисков зрительных невров. В анализах спин-
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номозговой жидкости выявляются воспалительные 
изменения, МРТ головного мозга показывает оча-
говое поражение головного мозга воспалительного 
характера.

Опухоли головного мозга стволовой локализации 
некоторое время могут иметь латентный период и 
проявляться мышечной слабостью. Для определения 
характера процесса важное значение имеет иссле-
дование глазного дна, спинномозговой жидкости, а 
также данные МРТ головного мозга.

Нарушения мозгового кровообращения в си-
стеме вертебрально-базилярных сосудов могут 
сопровождаться утомляемостью мимических и же-
вательных мышц, чем напоминают миастению. Ха-
рактеризуется острым началом, после физического 
и/или эмоционального перенапряжения на фоне 
высокого артериального давления. В анамнезе — на-
личие предшествующего сосудистого заболевания 
(подтвержденного МРТ-сканами), артериальной 
гипертензии; на глазном дне — ангиопатия сосудов 
сетчатки, гиперемия. Отсутствие динамичности 
бульбарных нарушений и реакции на введение анти-
холинэстеразных препаратов.

При глазной форме миопатии также возникают 
нарушения функции глазодвигательных мышц: птоз 
век, к которому постепенно присоединяется непод-
вижность глазных яблок. Мышечная слабость при 
миопатиях более выражена в проксимальных отде-
лах и носит симметричный характер, характерны за-
труднения при поднимании рук, вставании со стула, 
подъеме по лестнице; возможны мышечные боли, 
мышечная гипотрофия или псевдогипертрофии; 
миотонический феномен. Миопатия отличается от 
миастении более стойкими глазодвигательными на-
рушениями, отсутствием ремиссии, типичными из-
менениями на ЭМГ. У многих больных с миастенией 
выявляют тимому или гиперплазию вилочковой же-
лезы, что нехарактерно для глазной формы миопа-
тии.

При выявлении у больных сахарным диабетом 
птоза и косоглазия необходимо дифференцировать 
диабетическую полинейропатию с глазной формой 
миастении. У больных сахарным диабетом, кроме 
симптомов поражения глазодвигательных нервов, 
как правило, наблюдается выпадение или снижение 
ахилловых и коленных рефлексов, расстройства чув-
ствительности по полиневритическому типу.

Глазную форму миастении иногда необходимо 
дифференцировать с одной из форм мультифокаль-
ной полинейропатии — синдромом Миллера-Фи-
шера. При последнем, кроме офтальмоплегии, воз-
никают арефлексия ахилловых, коленных рефлексов 
и атаксия.

Боковой амиотрофический склероз (БАС) харак-
теризуется признаками центрального и/или перифе-
рического паралича, отсутствие чувствительных и 
тазовых расстройств, отсутствием нарушения нерв-
но-мышечной передачи и положительной реакции 
на введение антихолинэстеразных препаратов. При 
ЭНМГ исследовании выявляются характерные для 
БАС признаки денервации и реиннервации, а также 

наличие большого количества потенциалов фасци-
куляций.

Решающее значение в проведении дифференци-
альной диагностики имеют анамнестические дан-
ные, последовательность возникновения невроло-
гических расстройств и динамика их обратного раз-
вития.

Наиболее частые неврологические причины слабо-
сти респираторных или бульбарных мышц представ-
лены в таблице 4.

Таблица 4
Неврологические причины слабости респираторных 

или бульбарных мышц
Первичные мышечные болезни:
 	Дефицит мальтазной кислоты;
	 Острый рабдомиолиз;
	 Дистальная миопатия с парезом голосовых связок;
	 Мышечные дистрофии (болезнь Дюшена, тип 1 

миотоническая дистрофия);
	 Гипотиреоидная миопатия;
	 Полимиозит. 
Болезни нервно-мышечного соединения:
	 Синдром Ламберта-Итона;
	 Токсические миотонические симптомы;
	 AcHR — и MuSK- миастения;
Заболевания периферической нервной системы:
	 Острая порфирия;
	 Дифтерийная полиневропатия;
	 Синдром Гиена-Барре;
	 Невропатия при васкулитах.
Моторная невропатия:
	 Бульбо-спинальная атрофия
	 Болезнь моторного нейрона
	 Полиомиозит
	 Спинальная мышечная атрофия
Заболевания центральной нервной системы:
	 Поражение ствола мозга (сосудистые, воспалительные, 

компрессионные);
	 Травма головного мозга;
	 Нейротропные инфекции (бешенство);
	 Передозировка алкоголя, седативных средств.

Миастенический синдром Ламберта-Итона
Основные миастенические синдромы по клиниче-

ским проявлениям напоминают картину миастении, 
но отличаются от нее своеобразностью нарушения 
синаптической передачи, спецификой миографиче-
ской картины [1—3, 14]. 

Чаще всего встречается миастенический синдром 
Ламберта-Итона (МСЛИ), который определяется 
при бронхогенной карциноме, а также раке желудка, 
прямой кишки. Он был впервые охарактеризован в 
1956 году докторами Эдвардом Ламбертом, Ли Ито-
ном и Дугласом Руком из клиники Мэйо. Свое на-
звание синдром получил только через 15 лет, когда 
доктора Ламберт и Элмквист представили детали-
зированный микроэлектрофизиологический анализ 
патологической нейромышечной передачи, которая 
отличала синдром от других подобных состояний, 
таких как миастения гравис (МГ) [14].
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Примерно у 60% больных МСЛИ диагностиру-
ют как проявление паранеопластического синдро-
ма, чаще всего при мелкоклеточном раке легких.  
У остальных пациентов МСЛИ является аутоиммун-
ным заболеванием, клинические проявления кото-
рого включают и другие аутоиммунные феномены. 
Считается, что если больной — мужчина в возрасте 
старше 40 лет, то вероятнее всего заболевание об-
условлено злокачественной опухолью. У женщин, 
особенно молодых, причины СЛИ скорее иные. 
Симптомы МСЛИ могут на 1-2 года опережать об-
наружение опухоли и предшествовать клиническим 
проявлениям рака. 

МСЛИ — заболевание с поражением пресинап-
тических окончаний мотонейронов. Оно характе-
ризуется хронической перемежающейся мышечной 
слабостью в проксимальных мышцах конечностей. 
Больные испытывают сложности при ходьбе, им 
трудно подниматься по лестнице, вставать со стула. 
Больные, страдающие МСЛИ, могут отмечать неко-
торое нарастание мышечной силы после физических 
упражнений. Такие симптомы, как птоз, диплопия, 
дисфагия, часто встречающиеся при МГ, для МСЛИ 
нехарактерны. Мышцы лица поражаются редко. 
Кроме вышеперечисленного, пациенты часто жалу-
ются на миалгии, ощущения «затекания» мышц спи-
ны и шеи, дистальные парестезии, металлический 
привкус и сухость во рту, импотенцию и другие ве-
гетативные симптомы. Эффект от применения анти-
холинэстеразных средств незначительный. 

Диагностика МСЛИ требует подтверждения ЭМГ-
исследованием, которое обычно выявляет сниже-
ние амплитуды потенциала мышечной активности 
(М-ответа) и дальнейшее ее снижение в ответ на 
низкочастотную повторяющуюся стимуляцию. По-
сле кратковременной физической нагрузки отмеча-
ется выраженное облегчение М-ответа. При высокой 
частоте повторных стимуляций может наблюдаться 
нарастание ответа (феномен врабатывания). ЭМГ 
единичного мышечного волокна выявляет значи-
тельные изменения у всех больных МСЛИ. Основные 
механизмы заболевания заключаются в выработке 
аутоантител против вольтаж-зависимых кальциевых 
каналов в холинергических нервных окончаниях. Эти 
антитела (относящиеся к классу IgG) также подавля-
ют передачу в холинергических синапсах вегетатив-
ной нервной системы. Более чем у половины больных 
МСЛИ в сыворотке обнаруживаются указанные ауто-
антитела к кальциевым каналам, что служит важным 
диагностическим показателем. 

 Лечение больных с МСЛИ, причиной которого 
является злокачественное новообразование, направ-
лено на устранение опухоли. Успешное лечение опу-
холи может привести к уменьшению выраженности 
симптомов МСЛИ. Возможно применение симпто-
матического лечения. При приеме ингибиторов аце-
тилхолинэстеразы, например, пиридостигмина, от-
мечается улучшение нервно-мышечной передачи и 
уменьшение симптомов. Первоначально для лечения 
симптомов МСЛИ использовался моноаминопири-
дин. Однако некоторые исследования показали, что 

он, обладает способностью легко проникать через 
гематоэнцефалический барьер, вызывает побочные 
эффекты со стороны центральной нервной системы, 
в частности, припадки, что указывает на невозмож-
ность его использования в клинической практике 
[14]. В отличие от моноаминопиридина, блокатор ка-
лиевых каналов — 3,4-Диаминопиридин, или Ами-
фампридин, является безопасным и эффективным 
вариантом для симптоматического лечения МСЛИ. 
Пациенты, которые плохо откликаются на терапию, 
могут также нуждаться в иммунодепрессантах или 
иммуномодуляторах (например, в преднизолоне в 
комбинации с азатиоприном или внутривенным им-
муноглобулином). 

Лечение
Основные принципы лечения миастении опреде-

ляются такими направлениями:
 компенсация нервно-мышечной передачи;
 коррекция аутоиммунных нарушений;
 влияние на вилочковую железу.
С целью компенсации расстройств нервно-мы-

шечной передачи используют симптоматическое ле-
чение и применяют антихолинэстеразные препара-
ты (АХЭП): прозерин, калимин (местинон), оксазил, 
убретид, нейромидин. Также используют препараты 
калия и спиронолактоны.

АХЭП показаны при глазной и генерализирован-
ной форме миастении. Их относят к наиболее при-
меняемому при данном заболевании классу препа-
ратов, учитывая их клинический эффект, безопас-
ность, низкую стоимость и простоту применения. 
Механизм действия препаратов связан с блокадой 
фермента холинэстеразы в синаптической щели. В 
результате этого происходит «пролонгация» воздей-
ствия молекулы ацетилхолина на холинорецепторы 
постсинаптической мембраны.

Прозерин принадлежит к препаратам короткого 
действия. Длительность клинического эффекта при 
его применении — 2—3 ч. Патентованные таблетки 
содержат 15 мг прозерина. При легких формах за-
болевания средняя суточная доза составляет 1—2 
таблетки через каждые 6—8 ч. Препарат принимают 
для повышения мышечной силы заранее до пред-
виденной физической нагрузки или перед едой. При 
тяжелом течении заболевания целесообразно при-
менять прозерин парентерально. В частности, если 
нарушена функция глотания, назначают 1 мл 0,05% 
раствора прозерина подкожно 2—3 раза в сутки или 
1 мл внутривенно.

Наиболее широко применяется пиридостигмин 
(«Калимин», «Местинон») в таблетированной форме 
по 60 мг (эквивалентна стандартной таблетке про
зерина (15 мг)), который имеет короткий период 
полураспада. Лечение обычно начинают с 30—60 мг 
каждые 8 часов. Дозу повышают постепенно, в зави-
симости от состояния пациента. Максимальная доза 
— 60—120 мг каждые 4 часа (принимать во время 
еды). Эффект наступает через 10—30 мин, достига-
ет максимума через 2 часа и длится еще 2 часа. Все-
го действие калимина может длиться до 6—8 часов. 
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Препарат применяют 3 раза в сутки. Калимин дей-
ствует выборочно на краниальные мышцы, поэтому 
он особенно показан при глазной и бульбарной фор-
ме миастении. Препарат малотоксичный, в тяжелых 
случаях заболевания его можно сочетать с прозери-
ном. К наиболее побочным действиям относятся га-
строинтестинальные нарушения — абдоминальная 
боль, диарея; мышечные фасцикуляции. В высоких 
дозах препарат способен спровоцировать холинэр-
гический криз.

Оксазил назначают по 0,005 г (по 5 мг per os) перо-
рально. Терапевтическое действие наступает через 2 
ч и длится в течение 4—8 ч. Препарат действует пре-
имущественно на скелетные мышцы.

Убретид — антихолинэстеразный препарат про-
должительного действия (до 24 ч). Выпускается в 
таблетках по 5—10 мг и ампулах по 1 мл. Учитывая 
выраженный холинергический эффект, лечение на-
чинают с небольшой дозы (0,5 мл) подкожно, потом 
переходят на пероральный прием препарата по 5 мг 
1—2 раза в день.

Нейромидин (ипидакрин) выпускают в таблетках 
по 20 мг. Его действие более слабое, чем калимина. Но 
наш опыт применения амиридина свидетельствует, 
что он эффективен при глазной форме миастении.

Антихолинэстеразная терапия показана всем 
больным с миастенией. Беременность не является 
противопоказанием к ее применению.

Введение солей калия и средств, которые способ-
ствуют накоплению калия в организме, также улуч-
шает синаптическое проведение. Кроме того, они 
усиливают действие антихолинэстеразных средств, 
что позволяет снизить суточную дозу последних. 
Эффективная доза калия хлорида — 2—3 г в день, 
верошпирона — 100—200 мг на протяжении суток. 
Препараты калия и спиролактоны рекомендуется 
применять на всех этапах лечения, в особенности в 
период обострения процесса.

Кортикостероиды относятся к препаратам первой 
линии иммуномодулирующих препаратов при миа-
стении. Механизм иммуномодулирующего влияния 
этого класса препаратов до конца не ясен.

Считается, что кортикостероиды влияют на рас-
пределение лейкоцитов, ингибируют их миграцию 
к очагу воспаления, уменьшают продукцию и секре-
цию цитокинов и других иммуномедиаторов макро-
фагами и Т-клетками.

Побочные действия кортикостероидов хорошо из-
вестны и имеют четкий дозозависимый эффект. К 
ним относятся: гипергликемия, диабет, гипертензия, 
отеки, прибавка в весе, инсомния, тремор, измене-
ния поведения, депрессия, психоз. К долгосрочным 
эффектам кортикостероидов относиться остеопо-
роз, а также изменения кожи. Пациентам рекомен-
довано придерживаться низкокалорийной диеты, 
периодически контролировать артериальное давле-
ние и уровень гликемии, а также уровень кальция и 
витамина D в крови. 

Терапию следует начинать с 10—25 мг через день, 
постепенно наращивая дозу (по 10 мг на прием) до 
достижения целевой дозы 60—80 мг (в одни при-

ем, через день). После стабилизации состояния 
дозу можна уменьшать на 10 мг каждый месяц до 
20—30  мг, а затем темп снижения дозы уменьшают 
(2,5—5 мг каждые 1—2 месяца). Поддерживающая 
доза 5-20 мг через день принимается в течение мно-
гих лет. Препарат принимают утром натощак 1 раз 
в 2 дня. Другая схема больших доз: сразу дать дозу 
1—1,5 мг/кг веса для достижения эффекта (через 
день), а затем уменьшать по ½ табл. до поддержива-
ющей дозы. Существуют различные схемы лечения 
преднизолоном. Лечение преднизолоном сочетают 
с приемом антихолинэстеразных препаратов, чаще 
всего с прозерином (пиридостигмином), который 
назначают в «непреднизолоновый» день.

При тяжелом состоянии больного кортикостерои-
ды следует применять сразу с высоких доз ежедневно 
(наряду с краткосрочной терапией — плазмафаре-
зом или иммуноглобулином внутривенно) до ста-
билизации состояния. После достижения ремиссии 
(обычно через 4—16 недель) дозу кортикостероидов 
начинают постепенно снижать до поддерживающей.

Лечение глюкокортикоидными препаратами по-
казано при неэффективной тимэктомии, наличии 
противопоказаний к тимэктомии, а также как пре-
доперационная подготовка больных с нарушения-
ми жизненно важных функций. В последнее время, 
при лечении аутоиммунных заболеваний с успехом 
применяют пульс-терапию глюкокортикоидами.  
В настоящее время применение солумедрола (мети-
преда) в дозе 250—500 мг ежедневно в течение 3—5 
дней является одним из наиболее эффективных схем 
лечения. Эта схема позволяет достичь более стойко-
го эффекта, а также способствует раннему переходу 
в стадию ремиссии. У большинства больных после 
введения солумедрола наступает компенсация миа-
стенических симптомов и отпадает необходимость 
дальнейшего перорального применения глюкокор-
тикоидов. Однако в некоторых случаях необходимо 
перевести больных на средние пероральные дозы 
преднизолона через день (40—60 мг).

Одновременно с глюкокортикоидами применяют 
анаболический гормон ретаболил. Назначают его 
внутримышечно по 50 мг 1 раз в 3 дня. После 5—6 
инъекций и достижения терапевтического эффекта 
интервалы между инъекциями увеличивают до 5, 7, 
10, 15, 20, 25 дней. Для достижения стойкого эффекта 
необходимо на протяжении продолжительного вре-
мени проводить поддерживающую терапию — де-
лать 1 инъекцию 1 раз в месяц в течение нескольких 
лет.

Помимо обычных побочных эффектов, кортико-
стероиды у пациентов с миастений могут приводить 
к внезапному нарастанию мышечной слабости через 
1—3 недели (чаще всего 5—7 дней) после начала при-
ема преднизолона внутрь (стероидное ухудшение). 
Обычно симптоматика нарастает в течение 24—28 
часов. Предварительное лечение плазмафарезом или 
внутривенным иммуноглобулина либо постепенное 
увеличение дозы преднизолона с 25 мг через день 
до 100 мг через день может смягчить этот феномен.  
В любом случае, в период начала лечения кортико-
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стероидами необходим тщательный мониторинг 
функции дыхания. В настоящее время при лечении 
больных с миастенией широко применяют цитоста-
тические иммунодепрессанты: азатиоприн, цикло-
фосфамид и метотрексат.

Азатиоприн — пуриновый аналог, ингибирующий 
синтез нуклеиновых кислот (ДНК и РНК). Первич-
но воздействует на пролиферирующие лимфоциты, 
индуцирует Т -и В — лимфопению препарат имеет 
хороший профиль переносимости и относительно 
немного побочных действий (могут отмечаться тош-
нота, кожаные высыпания, цитопения, панкреатит и 
др.). Препарат блокирует синтез иммуноглобулинов 
и снижает титр антител к ацетилхолиновым рецеп-
торам. При использовании азатиоприна следует кон-
тролировать функцию печени, показатели липазы и 
клеточный состав крови. Данные об использовании 
азатиоприна при беременности недостаточны, одна-
ко нет убедительных данных о его эмбриотоксично-
сти. Следует помнить, что начало терапевтического 
эффекта может быть отсрочено до 4—12 месяцев, а 
максимальный терапевтический эффект развива-
ется обычно через 6—24 месяцев. Азатиоприн сле-
дует использовать как дополнительный препарат 
(к преднизолону) у пациентов, которые длительное 
время находятся на иммуносупрессивной терапии. 
Это позволяет не увеличивать дозу кортикостерои-
дов и поддерживать их эффективность. Азатиоприн 
назначают ежедневно в нарастающих дозах — от 50 
до 150—200 мг в день. На фоне приема азатиоприна 
можно значительно быстрее снижать дозу стерои-
дов. Клинический эффект появляется через 1—12 
нед и достигает максимума через 1 год и больше от 
начала лечения.

Цитостатики назначают в тех случаях, когда на-
блюдаются резистентность к глюкокортикостерои-
дам, имеются определенные противопоказания к их 
назначению.

Циклоспорин — препарат со сложным механиз-
мом действия, конечным результатом которого яв-
ляется ингибирование активации и пролиферации 
Т-клеток. Развитие побочных реакций имеет дозо-
зависимый характер — головная боль, артериальная 
гипертензия, почечная недостаточность, инсомния, 
тремор и др. Циклоспорин применяется нечасто. 
Учитывая спектр и характер реакций, его применя-
ют лишь у пациентов, нечувствительных к азатио-
прину. При использовании следует контролировать 
уровень креатинина ввиду нефротоксичности пре-
парата. При повышении уровня креатинина на 30% 
следуют прервать лечение данным препаратом. При 
лечении циклоспорином следует избегать приема 
нестероидных противоспалительных средств и ка-
лийсберегающих диуретиков.

Микофенолат мотефил — современный препарат, 
основным механизмом которого является ингиби-
рование репликации В — и Т-клеток. Основные по-
бочные действия — диарея, головная боль, кожные 
реакции и др. Исследования эффективности приме-
нения данного препарата при миастении продолжа-
ются [6, 8, 11, 12].

Циклофосфамид — применяется в качестве им-
мунодепрессанта при тяжелых иммунологических 
заболеваниях. В основе механизма действия лежит 
угнетение Т — и В-клеток, как и всех других актив-
но делящихся клеток организма. Циклофосфамид 
используется редко — при неэффективности соче-
танного применения кортикостероидов и азатио-
прина; метотрексата; циклоспорина. Среди побоч-
ных эффектов — миелосупрессия, диарея, аменорея, 
олигоспермия и алопеция. Примерно у половины 
больных отмечается положительная динамика через 
1—2 месяца после начала лечения. Циклофосфамид 
применяют внутривенно в дозе 100—200 мг в тече-
ние 10—12 дней, а затем переводят больного на при-
ем азатиоприна ежедневно или через день в течение 
3—6 мес. Клинический эффект наступает при вве
дении циклофосфамида также через 1—12 нед от на-
чала лечения. 

Метотрексат — ингибирует процесс деления ак-
тивно делящихся клеток (в том числе Т — и В-клеток). 
К побочным действиям относятся миелосупрессия, 
мукозиты, тошнота, алопеция, цистит и др. Мето-
трексат следует использовать как препарат резерва 
(при неэффективности терапии препаратами перво-
го ряда). Метотрексат применяют внутримышечно 
по 0,02—0,08 мг 2 раза в неделю в течение 2—4 нед 
или внутривенно по 25—50 мг 2 раза в неделю.

Эффективна комбинированная схема лечения 
больных глюкокортикоидами и цитостатиками. Ле-
чение начинают с внутривенного введения цикло-
фосфамида в дозе 200 мг через день в течение 10 дней 
с дальнейшим назначением азатиоприна по 2 мг/кг 2 
раза в день в течение 3 мес. 

Введение циклофосфамида чередуют с перораль-
ным приемом преднизолона. Начальная доза пред-
низолона составляет 60-90 мг. При достижении 
эффекта дозу преднизолона уменьшают на 5 мг че-
рез 3—5 приемов. Терапия иммунодепрессантами 
должна проводиться под контролем показателей 
крови и мочи, биохимических показателей функ-
ции печени.

Продолжаются многоцентровые исследования 
эффективности ритуксимаба при миастении. Ри-
туксимаб — моноклональное антитело с высоким 
сродством с антигенами клеток CD20. К основным 
побочным действиям относят лихорадку, кожные 
высыпания, тошноту, редко — бронхоспазм и др. 

Краткосрочная терапия включает в себя примене-
ние празмафереза и иммуноглобулина. В результате 
проведения плазмафареза из плазмы крови больных 
удаляются аутоантитела, иммунные комплексы, вос-
палительные медиаторы. Плазмафарез при миа-
стении проводят коротким курсом — при тяжелых 
формах заболевания, при подготовке к оперативно-
му лечению, при быстром темпе прогрессирования 
болезни. Внутривенно иммуноглобулин при ми-
астении используют по тем же показаниям, что и 
плазмафарез, только при значительных симптомах 
миастении в условиях стационара. Считается, что 
эффективность этих методов одинаковая. В основе 
механизма действия в/в иммуноглобулина лежит 
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нейтрализация активированного комплемента, ау-
тоантител, модуляция провоспалительных цитоки-
нов и др. К побочным действиям относят: эритема-
тозные кожные высыпания, головную боль, миал-
гию, лихорадку и др. [4, 11, 12]. 

Как дополнительные лечебные средства могут 
применяться препараты, которые улучшают обмен-
ные процессы в мышечной ткани. К ним принад-
лежат, прежде всего, адреномиметики, в частности 
эфедрин, препараты кальция, аминокислоты (глу-
таминовая кислота, метионин, фитин), токоферо-
ла ацетат, витамины группы В. Как тонизирующие 
средства можно применять экстракты лимонника, 
женьшеня и т. п.

Тактика ведения пациента с миастений включа-
ет в себя:

1) Правильную постановку диагноза миастении;
2) Подробное информирование пациента о тече-

нии его заболевания, в том числе о возможных вари-
антах и непредсказуемых моментах. 

3) Показанием к госпитализации у больных с тя-
желой формой миастении является обострение за-
болевания, которое может наступить в течение не-
скольких часов. Если развилось нарушения дыхания, 
следует немедленно госпитализировать больного в 
отделение интенсивной терапии. Госпитализация 
требуется пациентам с выраженной дисфагией, по-
терей массы тела и быстро прогрессирующей мы-
шечной слабостью.

4) Миастенический криз — неотложное состояние, 
характеризующееся угнетением дыхания вследствие 
слабости мышц диафрагмы и риском аспирации 
вследствие выраженной слабости орофарингеаль-
ной мускулатуры. 

5) Кризовое состояние может развиться после хи-
рургического вмешательства, при интеркуррентном 
инфекционном заболевании или после быстрой от-
мены кортикостероидов. У некоторых пациентов не 
удается выявить провоцирующие факторы. 

6) Больного необходимо госпитализировать в отде-
ление интенсивной терапии и в любой момент быть 
готовыми к интубации и аппаратной искусственной 
вентиляции легких. Следует проводить тщательный 
мониторинг функции дыхания (каждые два часа), 
прежде всего таких показателей, как форсированная 
жизненная емкость легких и секундный обьем воз-
духа при форсированном выдохе.

Миастения во время беременности
Ведение женщины во время беременности важ-

но планировать заблаговременно до беременности, 
чтобы было время оптимизировать миастенический 
статус, функцию щитовидной железы и режим при-
ема лекарств. Пациентка должна иметь междисци-
плинарную связь на протяжении всей беременности, 
родов и неонатального периода.

При условии, что миастения находится под хоро-
шим контролем перед беременностью, большинство 
женщин могут быть уверены, что она останется ста-
бильной на протяжении всей беременности и в по-
слеродовые месяцы.

У новорожденных детей от миастенических мате-
рей, возможно, возникновение преходящей миасте-
нической слабости (с началом до нескольких дней 
после родов), даже если мать хорошо контролирует-
ся. Эти дети должны иметь доступ к поддержке но-
ворожденных с высокой степенью зависимости. Ар-
трогрипоз плода является редким, но признанным 
осложнением материнской миастении.

Осложнения миастении
Тяжелым осложнением течения миастении явля-

ются кризисные состояния, которые характеризу-
ются появлением расстройств дыхания и глотания. 
Известны миастенические, холинергические и сме-
шанные кризы. 

При недостаточном введении антихолинэстераз-
ных препаратов у больных может развиться миа-
стенический криз — генерализированная слабость 
скелетных и висцеральных мышц, бульбарные рас-
стройства, нарушения дыхательных функций. В та-
ких случаях срочно внутривенно вводят прозерин 
1-2 мл 0,05% раствора в 20 мл 40% раствора глюко-
зы или внутримышечного убретид — 1 мл (0,5 мг). 
Следует помнить, что прогрессирующая и опасная 
для жизни слабость дыхательных мышц может на-
блюдаться, несмотря на введение оптимальной дозы 
прозерина. В таком случае возникает необходимость 
проведения трахеостомии, применения искусствен-
ной или аппаратной вентиляции легких. Целесоо-
бразно также проведение плазмафереза.

В том случае, когда после введения прозерина или 
плазмафереза состояние больного не улучшается, 
следует считать, что криз у больного имеет другой 
характер. Необходимо помнить о возможности раз-
вития холинергического криза, механизм которо-
го связан с передозировкой антихолинэстеразных 
средств. Клиническими признаками холинергиче-
ского криза являются фасцикулярные подергива-
ния мышц, судороги, брадикардия, слюнотечение, 
потливость, боль в животе, страх смерти, сопор. Ос-
новным методом лечения холинергического криза 
является отмена антихолинэстеразных средств, вве-
дение атропина сульфата — 0,5—1 мл 0,1% раство-
ра внутривенно или подкожно. В тяжелых случаях 
назначают реактиватор холинэстеразы дипироксил 
— 1 мл 15% раствора внутримышечно. Повторное 
введение проводят не раньше чем через 24 ч (табл. 5).

Смешанный тип криза наиболее часто встречается 
в клинической практике. Трудности его диагностики 
заключаются в том, что он сочетает в себе все клини-
ческие черты миастенического и холинергического 
кризов, описанных выше. Это самый тяжелый вари-
ант витальных нарушений у больных миастенией.  
В литературе комбинированный криз называют 
«ломким» ( «brиttle») вследствие противоположно-
сти механизмов действия, лежащих в его основе. С 
одной стороны, больной нуждается в немедленном 
приеме антихолинэстеразных препаратов, а с другой 
стороны — он не переносит эти препараты, и состо-
яние его ухудшается на фоне их приема.

Предвестниками смешанных кризов являются 
скрытые или явные признаки хронической холинер-
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гической интоксикации, описанные выше. В  кли-
ническом течении смешанных кризов выделяют 
наличие двух фаз: первая — миастеническая  — 
проявляется нарастанием бульбарных и дыхатель-
ных нарушений, генерализацией двигательных 
расстройств и адекватной реакцией на прием анти-
холинэстеразных препаратов; вторая — холинерги-
ческая — характеризуется клиническими проявле-
ниями холинергического криза.

Особенность распределения двигательных рас-
стройств в процессе смешанного криза заключается 
в том, что при полной функциональной несостоя-
тельности кранио- бульбарной и дыхательной му-
скулатуры сила мышц рук и ног может быть сни-
жена незначительно. Так, введение калимина-форте 
или прозерина может существенно уменьшать дви-
гательные нарушения туловищной локализации и 
практически не влиять на состояние кранио-буль-
барной и дыхательной мускулатуры.

Именно этот тип криза наиболее часто приводит к 
летальному исходу у больных с миастенией.

Лечение кризов при миастении:
1. Искусственная вентиляция легких (ИВЛ).
 Первое мероприятие предполагает необходимость 

обеспечения адекватного дыхания с помощью при-
нудительной ИВЛ. В период проведения искусствен-
ной вентиляции легких полностью исключается вве-
дение антихолинэстеразных препаратов, проводится 
интенсивное лечение интеркуррентных заболеваний 
и патогенетическое лечение миастении. Через 16 — 
24 часа после начала ИВЛ, при ликвидации клиниче-
ских проявлений холинергического или смешанного 
кризов, стоит провести пробу с введением калимин-
форте или прозерина. При положительной реакции 
можно прервать ИВЛ и, убедившись в возможности 
адекватного дыхания, перевести больного на при-
ем пероральных антихолинэстеразных препаратов. 
При отсутствии положительной реакции на введе-
ние антихолинэстеразных препаратов необходимо 
продолжить ИВЛ, повторяя пробу с введением кали-
мин-форте или прозерина через каждые 24-36 часов.

2. Плазмаферез. 
Наиболее эффективным лечебным мероприятием 

при развитии миастенических и холинергических 
кризов является проведение обменного плазмафе-
реза. Как правило, плазмаферез проводится курсом 
в течение 1—2 недель с кратностью 2—5 операций. 

Продолжительность улучшения состояния больных 
после проведения обменного плазмафереза коле-
блется от 2 недель до 2—3 месяцев. Противопоказа-
нием к применению плазмафереза является наличие 
пневмонии или других воспалительных процессов.

3. Иммуноглобулини G (октагам, биовен и др.) 
Применение высоких доз иммуноглобулинов об-

ладает способностью подавлять иммунные процес-
сы. Общепринятым режимом терапии считаются 
короткие (пятидневные курсы) введения препарата 
в дозе 400 мг на 1 кг массы тела ежедневно. В среднем 
клинический эффект наступает на 4-й день от начала 
лечения и продолжается в течение 50—100 дней по-
сле окончания курса. Через 3—4 мес. возможен по-
вторный курс терапии иммуноглобулинами.

4. Хлорид калия. 
 При миастенических кризах вводят внутривенно 

капельно, добавляя 70 мл 4% раствора или 30 мл 10% 
раствора в 400 мл 5% раствора глюкозы или физио-
логического раствора медленно (со скоростью 20-30 
капель в минуту) с введением 4 — 7 ед. инсулина ко-
роткого действия в конце инфузии.

5. Антиоксиданты. Антиоксидантные свойства 
препаратов альфа-липоевой кислоты (тиоктацид) 
дают основание применять их у больных миастени-
ей. Препараты альфа-липоевой кислоты способству-
ют активации митохондриального синтеза. Кроме 
того, они уменьшают выраженность окислительного 
стресса у больных, находящихся в состоянии миа-
стенического и холинергического кризов, путем сни-
жения содержания в крови свободных радикалов, 
способствуют восстановлению клеточных и мито-
хондриальных мембран при ишемии. Лечение следу-
ет начинать с внутривенного капельного введения в 
количестве 600—900 мг/сутки с последующим пере-
ходом на пероральный прием в той же дозе курсом 
от 2 до 6 месяцев.

Хирургическое лечение
Тимэктомия — один из наиболее часто применя-

емых методов в лечении миастении. Тимэктомию 
обычно проводят при наличии доказательной ТИ-
МОМ, а также пациентам с генерализованной миа-
стенией при обнаружении в них AchR-Ab (в возрасте 
до 18—55 лет). При генерализованной форме миа-
стении пациентам, в крови которых оказываются 
AchR, но есть MuSK-Ab, проводить тимэктомию не-

Таблица 5 
Характеристика симптомов при миастеническом и холинергическом кризах

Симптомы При миастеническом кризе При холинергическом кризе
Величина зрачков широкие узкие; парез аккомодации
Пульс  тахикардия брадикардия

Артериальное давление Нормально или нерезко 
снижено быстро резко снижается

Мышечные фасцикуляции не характерны резко выражены
Боли в животе; бурная перистальтика кишечника; понос; 
рвота не наблюдаются резко выражены

Одышка, афония, невозможность отхаркивания 
содержимого ротоглотки очень характерны не характерны
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целесообразно. Клинический эффект после тимэкто-
мии наступает не сразу, а лишь через 6—12 месяцев 
[2, 5, 7, 11, 12].

Применяются как традиционные методы хирур-
гического лечения генерализованной миастении 
(тимэктомия или тимомтимэктомия с торакального 
доступа, полной стернотомии), так и современные 
методы (тимэктомия с министернотомного доступа 
и видеоторакоскопическая тимэктомия). В настоя-
щее время ведущие специалисты считают «золотым 
стандартом» неполную срединную стернотомию, 
которая при необходимости (инвазивные тимомы 
больших размеров) может быть продлена до полной. 
В последнее время все чаще применяется видеотора-
коскопическую тимэктомию, что обеспечивает луч-
ший косметический эффект и более короткий пери-
од послеоперационного восстановления [7, 15].

Основой предоперационной подготовки являет-
ся максимально возможная медикаментозная ком-
пенсация проявлений миастении путем подбора и 
стандартизации адекватной суточной дозы анти-
холинэстеразных препаратов (тензилон, прозерин, 
калимин). Введение препарата распределяется та-
ким образом, чтобы в течение всех суток (и днем,и​
i ночью) состояние больного было стабильным, без 
периодов миастенического истощения. Также про-
ведения лечебного плазмафереза, при необходимо-
сти  — курс кортикостероидов. В предоперацион-
ном периоде целесообразно применение витаминов 
группы В, аскорбиновой кислоты в больших дозах, 
препараты АТФ, а также витамины Е, Д. Вопрос о 
предоперационном рентгеновском облучении обла-
сти тимуса в настоящее время решен отрицательно.

Практически всем больным показано хирургиче-
ское лечение. Консервативное лечение рассматрива-
ют как подготовку к операции. Хирургический метод 
лечения является высокоэффективным и патогене-
тически обусловленным и дает до 80% положитель-
ных результатов.

Противопоказания к тимэктомии: тяжелые со-
матические заболевания пациентов, а также острая 
фаза миастении (выраженные, не компенсируемые 
бульбарные нарушения, а также нахождение больно-
го в состоянии криза). Тимэктомия нецелесообразна 
больным, длительно страдающих миастенией, при 
стабильном ее течении, а также при локальной глаз-
ной форме миастении. В некоторых случаях возмож-
но развитие миастении через несколько месяцев и 
лет после тимэктомия у пациентов без клинических 
симптомов миастении. Механизм развития послео-
перационной МГ до конца не ясен. Позднее развитие 
миастении и других аутоиммунных заболеваний мо-
жет быть возможным осложнением хирургического 
лечения тимом.

Лучевая терапия тимуса также дает хороший эф-
фект. Ремиссия разной степени выраженности на-
блюдается более чем в 50% случаев. Этот вид лечения 
показан: больным пожилого и старческого возраста; 
больным, у которых была удалена тимома, но со-
хранена загрудинная железа; как предоперационная 
подготовка. 

Лучевую терапию целесообразно проводить с двух 
парастернальных полкй в суммарной дозе на очаг 
облучения до 40 Гр (4000 рад).

Выводы
Таким образом, успехи последних лет в изучении 

патогенеза и лечения миастении позволили снизить 
смертность и улучшить качество жизни больных с 
данням заболеванием. Современные методы иссле-
дования позволяют не только диагностировать, но 
и прогнозировать характер течения заболевания. 
Определение иммунологических маркеров миасте-
нии в последние несколько лет стало доступнее в 
Украине. В связи с этим, понимание сути заболева-
ния, основных звеньев его патогенеза, алгоритмов 
лечения, позволяют улучшить качество оказания по-
мощи больным миастенией.
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Міастенія: клініка, діагностика, лікування
Доц. О.П. Завальна, доц. О.Л. Тондій, доц. В.А. Флорікян 
Харківська медична академія післядипломної освіти

Дана клінічна лекція присвячена одній з найважливіших проблем сучасної неврології — вивчення 
клініки, діагностики та лікування міастенії. Велику увагу приділено особливостям етіології, патогенезу, 
клінічних проявів, диференціального діагнозу і сучасного лікування міастенії. Наведено класифiкації 
хвороби, діагностичні критерії міастенії з урахуванням вікових та гендерних аспектів; обговорені сучасні 
стратегії лiкування міастенiї; описані нові методи, що дозволяють оцінити динаміку, прогноз захворю-
вання, сучасне патогенетичне і симптоматичне лікування міастенії.

Ключові слова: міастенія, ураження нервово-м’язового синапсу.

Myastenia: clinic, diagnosis, treatment
PHD O.P. Zavalna, PHD O.L. Tondiy, PHD V.A. Florikian
Kharkiv Medical Academy of Postgraduate Education

The following lection is dedicated to one of the most important problems in modern neurology, namely, cell 
research and myasthenia gravis treatment. Great attention was given to the special characteristics of etiology, 
pathogenesis, clinical implications, diagnosis by exclusion and contemporary ways of treating myasthenia. 
Disease classifications, as well as diagnostic criteria of myasthenia, while taking age and gender aspects into 
account, are given here. New methods to evaluate the dynamics, prognosis of the disease, modern pathogenetic 
and symptomatic treatment of myasthenia are described. 

Key Words: myasthenia gravis, neuromuscular synapse disease.
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